cnkilLife

HEF: OHSAM1E7CHEE 2
71221 #: APRab15980

18 M

O O

2

12

e 2 4§ nx

ot oo O Y oR
ox

rE
o2t

00| 2~ EHY
224
el

sk
Storage
Shipping
B I

BH|

1A
ofo

lo
1z
=
1o

HI
Ral
o

oot
rdo
o
HT

2 Jo
A
o A
ol o

40
A
A
o

SwissProt ID

HAH

Hi 3

SIEEEH|

2

IHC,ICC/IF,ELISA

AR

Hpt

SLE

[e]€]

CEE

Rl

Tmg/ml

Aliquot 810 -20°C o 2212 7/ 8 7 &). &/ & BI5 S Lof/A/L.
Ice bags

ZHE50%, 2THED.5%, MHEAIN 0.02% 52 1PBS &4
B

IHC 1:100-1:300,ICC/IF 1:50-1:200,ELISA 1:5000-1:20000

PEX1

PEX1; Peroxisome biogenesis factor 1; Peroxin-1; Peroxisome biogenesis disorder protein 1
5189.0

043933

ORBEEROTIPEX 1 Ol A HPEEASPIAERE L Ok f2R] 1234-1283

O} THECRS M= LPE LA TPase 2 AAA ATPase R RPEOEPHT O [CHER MIEMEX SR EESTERAE0H  TOE oSS THREED [WIELD |0 THAZEM
CAMFOPEL O |FERP (MO [EMIEOQOES O fAH T ZEAA 2 IERNERSHRRRO QAL HO | 2 OL oA R P ERE- L HRefSeq XE52013
0 9 BIPEXT ZRMOEMEIIENALD) QPRI IMIM:202370]. NALD =23 IRVLCFA) 2= 22 DEEMEIR RHESE RS E UG MEMAYPBD)

Web: https:// korea.enkilife.com E-mail: order@enkilife.com techsupport@enkilife.com



G enkiLife

ALIPEXT FAIZRDRIHIRD)[MIM:266510] 2AXPRULHRD =22 [UbfEMEOIPBD) 2 ATISE= |2 75 K| 0P IOET/ 6] RS 22 AP
, THIH ZEES ST IS EEED Q8 (RO BNV LCFA), TR BRSNS R RYEN TP X0 R LHPEX T AR b EA0H
5251 (PBD-CG1)[MIM:602136] 22200 PBD-CGE 2= 25RAHHHPBD =it B [ R IR O A = bk e EE AT PBD 2
SHZWS), UDIHEOEENALD), DREHIRD), I THRAR CEREHERCDP) PR REERHLIZWS, NALD, IRD =RCDP =7H41H 2|
E2OROPT P (QNHOESISIT PR D “ER ORI ACIB PN 4 7RIECE T R0 PBHL i PEXS QIR Ff bk [ O U T
. PEX26 OllS{EerEa0i [ F0| ERERHEESSELIURIOTAAA ATPase SHESSEZEESTHIIPTM: DNA 28X [CAHHOBEATM SEATR OfS$HOABEL|
CHR4I AAA ATPase 7RERHE ARELHPR| ERNEEPFREMQELE ACR| PEX6 QUEAERERHTIPEX6 QPREREESIPEX26 I AR}

.

AT 20f
AT CHEOR AETRICHE
O[OjX] Hjo|&
PR T RTINS PEX | DA, SRR RO B

Y
""l

]

Web: https:// korea.enkilife.com E-mail: order@enkilife.com techsupport@enkilife.com



	
	제품명: 페록신 1 토끼 다클론 항체
	카탈로그 번호: APRab15980
	요약
	설명
	숙주
	적용
	반응성
	결합
	변형

	적용
	항원 정보
	배경
	이 유전자는 다양한 세포 활동과 관련된 대규모 ATPase 그룹인 AAA ATPase 계열의 구성원을 암호화합니다. 이 단백질은 세포질에 존재하지만 종종 퍼옥시좀 막에 고정되어 이종 복합체를 형성하고 퍼옥시좀으로의 단백질 유입 및 퍼옥시좀 생합성에 관여합니다. 이 유전자의 돌연변이는 신생아 부신백질이영양증, 영아 레프섬병, 젤웨거 증후군과 같은 상보성 그룹 1 퍼옥시좀 질환과 관련이 있습니다. 이 유전자에 대해 대체 스플라이싱 전사 변이체가 발견되었습니다. [RefSeq 제공, 2013년 9월], 질병: PEX1 결함은 신생아 부신백질이영양증(NALD)의 원인입니다 [MIM:202370]. NALD는 초장쇄 지방산(VLCFA) 축적, 부신 기능 부전 및 정신 지체를 특징으로 하는 과산화소체 생합성 장애(PBD)입니다. PEX1 유전자 결함은 영아 레프섬병(IRD)[MIM:266510]의 원인입니다. IRD는 경증의 과산화소체 생합성 장애(PBD)입니다. 임상적 특징으로는 조기 발병, 정신 지체, 경미한 안면 기형, 망막병증, 감각신경성 난청, 간비대, 골다공증, 성장 부진 및 저콜레스테롤혈증이 있습니다. 생화학적 이상에는 피탄산, 초장쇄 지방산(VLCFA), 디히드록시콜레스탄산 및 트리히드록시콜레스탄산, 피페콜산의 축적이 포함됩니다. PEX1 유전자 결함은 과산화소체 생합성 장애 보완군 1(PBD-CG1)[MIM:602136]의 원인이며, PBD-CGE라고도 알려져 있습니다. PBD는 과산화소체 막 또는 기질로의 단백질 유입 실패로 인해 발생하는 과산화소체 질환 그룹을 지칭합니다. PBD 그룹은 젤웨거 증후군(ZWS), 신생아 부신백질이영양증(NALD), 영아 레프섬병(IRD), 그리고 고전적 근위사지 연골이형성증 점상증(RCDP)의 네 가지 질환으로 구성됩니다. ZWS, NALD, IRD는 RCDP와는 구별되며, 젤웨거 스펙트럼으로 알려진 중복 표현형의 임상적 연속체를 형성합니다. PBD 그룹은 유전적으로 이질적이며, 상보성 연구에 따르면 최소 14개의 서로 다른 유전적 그룹이 존재합니다. 기능: PEX5의 안정성과 과산화소체 기질로의 단백질 유입에 필수적입니다. PEX26에 의해 퍼옥시좀 막에 고정되어, 퍼옥시좀으로 단백질을 운반하는 데 필요한 이종 AAA ATPase 복합체를 형성하는 것으로 추정됩니다. PTM: DNA 손상 시 인산화되며, 아마도 ATM 또는 ATR에 의해 인산화됩니다. 유사성: AAA ATPase 계열에 속합니다. 세포 내 위치: 퍼옥시좀 막과 관련되어 있습니다. 소단위: PEX6와 직접 상호작용합니다. PEX6와의 상호작용을 통해 PEX26과 간접적으로 상호작용합니다.
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	파라핀에 포매된 인간 유방암 조직에 대한 면역조직화학 분석(PEX1 항체 사용). 오른쪽 그림은 합성 펩타이드로 차단한 결과입니다.

